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Katastrofik Antifosfolipid Sendromuna Bagl Akut Kritik
Bacak Iskemisinde Plazmaferez Tedavisi

Antifosfolipid sendromu tekrarlayan arteryel ve vendz trombozlar ile seyreden otoimmun bir
hastaliktir. Tedavisinde antiagregan ve antikoagilan ilaglar kullanilabilir. Bu tedavilere cevap
vermeyen ve akut kritik bacak iskemisi ile bagvuran antifosfolipid sendromlu olguda plazmaferez
tedavisi basari ile uygulanmigtir. Olgunun sonuglari literatur esliginde gézden gegirilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Antifosfolipid sendromu, plazmaferez, arter, ven, tromboz

Plasmapheresis Therapy in Acute Critical Leg Ischemia Associated with
Catastrophic Antiphospholipid Syndrome

Antiphospholipid syndrome is an autoimmune disease associated with repetitive thrombosis of
both arterial and venous vasculature. Anti-aggregant and anti-coagulant agents can be used in
treatment of these thrombosis. This case with antiphospholipid syndrome and acute leg ischemia
which was nonresponsive to these treatment modalisties was treated with plasmapheresis
successfully. The case is reported and discussed with literature review.

Key Words: Antiphospholipid syndrome, plasmapheresis, artery, vein, thrombosis

Girig

Antifosfolipid sendromu (AFS) vendz veya arteriyel trombozlar, tekrarlayici gebelik
kayiplari veya trombositopeniyle karakterize, serumda lupus antikoagulan antikorlari
veya antikardiyolipin immunoglobulin G (IgG) ya da M (IgM) antikorlarinin varliginin en
az 6 hafta arayla 2 ya da daha ¢ok kez gosteriimesi ile tanisi konulabilen sistemik
otoimmiin bir hastaliktir (1). En sik gorlilen asir pihtilasma sendromudur ve bu
sendromlarin %28’ini olusturur (2). Antifosfolipid antikorlarin (AFA) antijenik hedefleri
negatif yuklu fosfolipidler ve serum fosfolipid-baglayici proteinlerdir.
AFS’nin klasik 6zellikleri; livedo retikularis, splinter hemorajiler, ylizeysel tromboflebit
ve bacak lUlserleri gibi deri bulgular; serebral, retinal ven trombozu gibi venéz
trombotik olaylar, gegici iskemik atak ya da iskemik infarktlar gibi arteriyel trombotik
olaylar, tekrarlayici erken-term spontan dusukler ve trombositopenidir.

Olgu Sunumu

Yirmibes yasinda erkek hasta sol bacakta agri, sogukluk, sol ayak parmaklarinda
renk degisikligi ve agri olmasi nedeniyle yatirildi. Anamnezinde 14 yildir Antifosfolipid
sendrom ve Adrenogenital sendrom tanisi olan hastaya sonraki ddnemlerde derin ven
trombozu ve Budd Chiari sendromu tanisi da konulmus, alt ve Ust ekstremite parmak
amputasyonlari da yapiimisti.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde sol bacakta saga gore sogukluk solukluk, sol
ayak parmaklarinda iskemi, siyanoz mevcuttu. Kapiller dolum gecikmisti. Sol i¢ malleol
ve sag tibia 6n ylizde hiperpigmente alanlari mevcuttu. Sol ayak 5. parmak ve sag el
isaret parmag distal falankslari ampute olarak izlendi.

Hastanin gekilen alt ekstremite renkli doppler ultrason incelemesinde popliteal arter
distalinde monofazik akim paterni izlendi. Bilateral alt ekstremite vendz renkli doppler
USG incelemesinde; bilateral ana-ytizeyel-derin femoral ven ile popliteal venlerde, sol
v. saphena magnada gegcirilmis derin ven trombozuna (DVT) bagli sekel degisiklikler
izlendi. Degerlendirilen bu vendz yapilarda rekanalize akimlar izlendi ve kompresyona
yanit tama yakindi. Bilateral femoro-safenal vendz bileskede ve sag popliteal-parva
venoz bileskede refli akim izlendi.

Hasta Antifosfolipid Sendromuna bagli akut kritik bacak iskemisi 6n tanisiyla
yatirildi. Hastaya asetil salisilik asit, warfarin (INR 3-4 arasinda olacak sekilde),
hidrokortizon, silostazol, iloprost (2 giin) tedavisi verildi. Hastanin aldigi tim medikal
tedavilere ragmen akut kritik bacak iskemisinin devam etmesi nedeni ile hematoloji ile
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konsulte edildi. Hastaya 7 seans terapétik plazmaferez
(taze donmus plazma kullanilarak)  uygulandi.
Plazmaferez sonrasi ekstremitedeki dolasim bozuklugu
ve agri sikayeti geriledi. Plazmaferez éncesi iskemik olan
ve istirahatte bile medikal tedaviler ile gegirilemeyen agri
tedavi sonrasi tamamen dizeldi. Hasta agrisiz 100 metre
yurimeye basladi. Klinik sikayetlerinde gerileme olmasi
nedeni ile terapétik plazmaferez sonlandirildi. Diger
medikal tedavilerine devam edilen hasta yirime
egzersizlerine devam etmesi Onerilerek taburcu edildi.
Yaklagik 2 yildir poliklinik kontrolleri yapilan hastada
herhangi bir trombotik atak goérilmedi. Hasta su an
agrisiz olarak 500 metre yiruyebilmektedir.

Tartisma

Antifosfolipid sendromunda klinik semptomlara neden
olan antikorlarin az bir kismi gergekten anyonik
fosfolipidlere kargi gelismis antifosfolipid antikorlardir
(AFA). Buna karsin, klinikte 6nemli sorun olusturan
trombotik antikorlar, ¢gogunlugu fosfolipidlerin kompleks
yaparak baglandigi  B2-glikoprotein I, protrombin
(koagulasyon faktor 1), anneksin V, faktor Xl gibi plazma
proteinlerine karsi gelismis antifosfolipid antikorlardir (3,
4,5).

AFS’de tani koydurucu Kklinik kriterler vaskuler
tromboz (herhangi bir doku ya da organda, bir ya da
daha c¢ok kez klinik arteryel, vendz veya kuglk-damar
trombozu saptanmasi) ve gebelik komplikasyonlaridir
(gestasyonun 10. haftasi ya da sonrasinda bir veya daha
cok kez morfolojik olarak normal fetlis kaybi olmasi,
gestasyonun 34. haftasi ve dncesinde bir ya da daha gok
kez morfolojik olarak normal prematir dogum olmasi
veya gestasyonun 10. haftasindan 6nce U¢ veya daha
cok kez, ardisik, agiklanamayan spontan dusuk
saptanmasi). Antikardiyolipin 1gG veya IgM antikorlarinin
kanda en az 6 hafta arayla iki veya daha ¢ok kez, orta
veya ylUksek diizeylerde gosterilmesi gerekmektedir (4,
5, 6).

AFS’da mortaliteyi ve morbiditeyi etkileyen en 6nemli
faktor tromboembolik komplikasyonlardir.
Tromboembolik komplikasyonlarla ilgili in-vitro ¢alismalar
su sekilde Ozetlenebili: AFA'nin endotel hucrelerini
aktive etmesi, dogal antikoagilan sistem ile etkilesme,
AFA’nin trombositleri aktive etmesi ve agregasyonu
indiklemesi, AFA’nin eikazonoid metabolizmasiyla
etkilesmesi (endotelden prostasiklin yapiminin azalmasi,
trombositlerden ise tromboksan A2 lretiminin artmasi),
AFA’nin fibrinolitik mekanizmalari bozmasi (6, 7).
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AFS seyri sirasinda birgok organ ve sistemde akut
yaygin trombozlar, akselere ve malign hipertansiyonun
eslik ettigi ciddi renal yetmezlik, inme, livedo retikularis,
iskemik deri (Ulserleri, slrrenal yetmezlik, miyokard
infarktistiiniin gelistigi ve prognozun oldukga kétu oldugu
klinik antite Katastrofik antifosfolipid sendromu olarak
tanimlanmaktadir (10-12).

Trombozlar hem arteriyel, hem de vendz sistemi
tutabilmekte, her doku ve organda olabilmektedir.
Trombozlarin tekrarlama egiliminde olmasi ve genellikle
birbirini izleyen trombotik komplikasyonlarin ayni sistemi
tutma riskinin ylksek olmasi (6rnegin daha énce arteriyel
trombozu olan olguda, nikste yine arteriyel tromboz
gorilmesi) dikkat cekicidir. Yaklasik 2/3’Gnde vendz
tromboembolizm, 1/3’linde arteriyel tromboz
gorilmektedir.

Vendz trombozda ilk sirada DVT ve pulmoner
embolizm, arteriyel trombozda ise ilk sirada iskemik
serebral atak yer alir, bunu miyokard infarktiisi ve dijital
trombozlar izler. AFS’de alisiimadik bdlgelerde tromboz
(Ust ekstremite venlerinde, batin ici venlerde, kafa ici
venlerde tromboz) siktir (6-8). Sunulan vakanin MR
anjiografi incelemesinde vena kava inferiorda gegcirilmis
derin ven trombozu bulgularina da rastlaniimigtir.

AFS tedavisinde asemptomatik tasiyicilarda tedavi
Onerilmemektedir. Komplike olmayan vendéz tromboz
olgularinda fraksiyone heparin (1 mg/kg 12 saatte bir
veya 1.5 mg/kg/giin s.c.) ile baglanip warfarin (hedef INR
2.0-3.0) ile devam edilmesi 6nerilmektedir. Terapdtik
dozdaki warfarine ragmen hastalarda tekrarlayan
tromboz ataklari gorilirse warfarin tedavisi hedefinin
INR 3.0-4.0 arasinda olacak sekilde yeniden
dizenlenmesi ve dugsik doz aspirin ilave edilmesi
Onerilmektedir (4, 9).

Katastrofik antifosfolipid sendromunda, kumadin veya
heparin, steroid, intraven6z immungloglobulin (IVIG)
ve/veya plazmaferez tedavi segenekleridir (4, 8, 9).
Asherson ve ark. (9), 20 katastrofik AFS’li hastanin,
antikoagulan ve steroid kombinasyonuna plazmaferez
ya da IVIG ekleyerek 14’inde basarili sonuglar rapor
etmistir.

Antifosfolipid Sendromda akut kritik bacak iskemisi
gelisirse ve tum medikal tedavilere cevap alinamazsa
plazmaferez etkin bir yontem olarak disintlmelidir.
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